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RESUMEN  
Introducción: la malformación de Chiari tipo I 
fue descrita en 1891 por Hanz Chiari, se 
caracteriza por una ectopia o descenso de las 
amígdalas a través del agujero magno. Esta 
malformación se manifiesta más frecuente en la 
adolescencia o la adultez. Los pacientes pueden 
estar asintomáticos o presentar síntomas 
neurológicos, incluyendo cefalea, dolor cervical, 
ataxia, vértigos, hemiparesia o síndrome de vías 
largas entre otros, dependiendo del grado de 
descenso y de patologías asociadas. La ectopia 
unilateral pura es rara, por lo que reportamos un 
caso clínico.  
Caso clínico: paciente de 46 años, con 
antecedentes de cefalea suboccipital de 2 años 
de evolución, pérdida progresiva de la fuerza 
muscular del hemicuerpo derecho con temblor de 
actitud, más marcado en el brazo derecho y 
dificultad para la marcha. Se le indica resonancia 
magnética de cráneo visualizando descenso de la 
amígdala cerebelosa izquierda de 9mm, 
Realizándole craniectomía descompresiva de fosa 
posterior más lateralizada a la izquierda, 
osteotomía del arco posterior del atlas, además 
de expansiva dural interna, presentando 
evolución satisfactoria.  
Conclusiones: la malformación de Chiari tipo I 
asimétrico es frecuente aunque no existe mucha 
literatura al respecto, la asimetría puede 
desencadenar síntomas unilaterales. La 
hipertrofia amigdalina unilateral es una entidad 
rara, la cual puede estar asociado a 
malformación de Chiari tipo I.  
DeCS: Malformación de Arnold-Chiari; 
hipertrofia.  
 
ABSTRACT  
Introduction: type I Chiari malformation was 
described in 1891 by Hanz Chiari. It is 
characterized by an ectopia or descent of the 
cerebellar tonsils through the foramen magnum. 
This malformation more often occurs in 
adolescence or adulthood. Patients may be 
asymptomatic or present neurological symptoms 
that include: headache, neck pain, ataxia, 
dizziness, hemiparesis or long-ways syndrome, 
among others, depending on the degree of 
descent and associated pathologies. Pure 
unilateral ectopy is rarely found, thus why this 
clinical case is reported.  
Case report: a 46 year-old patient, with a 
history of sub-occipital headache of 2-year 
evolution, progressive loss of muscle strength of 
the right hemisphere with attitude trembling, 
more marked on the right arm and gait difficulty. 
A cranial magnetic resonance [MR] was 
indicated, visualizing a descent of 9mm in the left 
cerebellar tonsil. Decompressive craniectomy of 
the posterior fossa was performed, more 
lateralized to the left, osteotomy of the posterior 
arch of the atlas along with the internal dural 
expanding; showing satisfactory progress.  
Conclusions: asymmetrical Chiari type-I 
malformation is frequent, but not much medical 
literature on the subject is found, asymmetry 
may trigger unilateral symptoms. The unilateral 
amygdaloid hypertrophy is a rare entity, which 
may be associated with type-I Chiari 
malformation.  
DeCS: Arnold-Chiari malformation; hypertrophy.  
 
INTRODUCCIÓN  
La malformación de Hans Chiari tipo I se 
caracteriza por una ectopia o descenso de más 
de 5 mm de las amígdalas cerebelosas de forma 
simétrica a través del agujero magno.1,2,3-9 La 
ectopia asimétrica en pacientes adultos es rara, 
pocos estudios en la actualidad hacen referencia 
a la asimetría de ambas tonsilas así como a la 
correlación clínico-radiológica1-6.  
La incidencia real de la malformacion de Arnold 
Chiari es desconocida. Sin embargo, Meadow4 y 
col. reportaron que de 22 591 pacientes que se le 
realizaron resonancia magnética craneal, 175 
(0,77%) tenían herniación de las amígdalas 
cerebelosas de más de 5 mm. En la actualidad no 
existe consenso de la patogénesis exacta ni del 
régimen de tratamiento ideal. Muchos han 
formulado teorías como la disgenecia cerebelar y 
el desarrollo de la teoría de arresto, teoría de 
tracción caudal, teoría de fosa posterior 
pequeña/con crecimiento cerebelar y la teoría 
hidrodinámica de Gardner, todavía ninguna ha 
podido probar un vía en la patogénesis.1-13  
En el presente trabajo se reporta un caso clínico 
con ectopia amigdalina asimétrica con 9 mm de 
descenso a través del agujero magno, además de 
hipertrofia tonsilar izquierda que produce 
compresión unilateral del bulbo raquídeo.  
CASO CLÍNICO  
Paciente femenina de 46 años, con antecedentes 
de cefalea suboccipital crónica de 2 años de 
evolución, pérdida progresiva de la fuerza 
muscular del hemicuerpo derecho con temblor de 
actitud en el brazo derecho y dificultad para la 
marcha. Se le indica resonancia magnética 
integral RMI de la unión cráneo-espinal, 
visualizando descenso de la amígdala cerebelosa 
izquierda de 9mm, asociado con hipertrofia de la 
misma, así como el resto del hemisferio 
cerebeloso izquierdo, presentando compresión 
unilateral del bulbo raquídeo por encima de la 
decusación de las pirámides, además de 
elevación de la articular de C2 derecha (fig. 1).  
Se le realizó craniectomía descompresiva de fosa 
posterior con mayor extensión a la base 
izquierda, retirando el anillo posterior del agujero 
magno, el arco posterior del atlas y las 
adherencias aracnoideas relacionadas con la 
amígdala cerebelosa herniada. Además la 
duramadre fue reconstruida con fascia lata del 
músculo trapecio, desarrollando expansiva dural 
interna anclando la misma al plano muscular en 
línea media, presentando evolución satisfactoria 
sin complicaciones postquirúrgicas.  
 
 
 
DISCUSIÓN  
Las amígdalas cerebelosas raramente descienden 
más de 3 mm por debajo del agujero magno en 
adultos, la mayoría de los pacientes son 
sintomáticos con más de 5 mm de descenso, por 
lo tanto los autores toman la medida de 5 mm 
como corte inicial para determinar el grado I de 
Chiari sin descenso del vermis, IV ventrículo y 
tronco cerebral.1-13  
La malformación de Chiari tipo I es conocida 
también como ectopia amigdalina según Hans 
Chiari.1 Las amígdalas adoptan una forma de 
estaca o clavija produciendo compresión de la 
porción terminal del tallo cerebral, en su primera 
publicación del tipo 1 describe la autopsia de un 
paciente con la amígdala izquierda a nivel del 
borde inferior del cuerpo del axis y la derecha a 
nivel del borde inferior del atlas, pero en la 
mayoría de sus series las tonsilas estaban 
simétricas.  
R. Shane Tubbs et al.,2 de una serie de 42 
pacientes con Chiari tipo 1 en edad pediátrica 
reportaron que el 77,3% tenía asimetría en el 
descenso de las amígdalas cerebelosas, 64% de 
la tonsila derecha, que presentaron en su 
mayoría asimetría en el cráneo además.  
Karppinen A, et al. 3 describen 11 pacientes con 
craneosinostosis no sindrómica con 
craneoestenosis de una sutura en que la 
asimetría de la herniación amigdalina es 
frecuente.3  
El caso reportado además de la ectopia 
amigdalina asimétrica de la amígdala izquierda 
presentaba hipertrofia de la misma de 18,50 mm 
de grosor, con una diferencia de 8,20mm, la 
tonsila izquierda tenía un descenso de 9mm y la 
derecha de 5mm. Esto producía compresión 
unilateral izquierda de los dos tercios superiores 
del bulbo raquídeo, lo que justifica las 
alteraciones del hemicuerpo derecho; además se 
pudo determinar deformidad en la carilla articular 
superior derecha del axis, la cual se encontraba 
más elevada, asociado con asimetría del cráneo 
al igual que los casos reportados por Tubbs y 
Karppinen A.2,3  
La mayoría de los estudios realizados son en 
edad pediátrica, mientras que en edad adulta no 
se recoge estudio hasta el momento de paciente 
con hipertrofia amigdalina unilateral asociado con 
malformación de Chiari tipo1.  
En la actualidad es motivo de discusión la 
etiología y fisiopatología de la malformación de 
Chiari. Numerosas teorías han sido propuestas 
para definir el origen y desarrollo, pero sin 
embargo no hay unificación de criterios.1-13  
Existe poca literatura médica que haga referencia 
a la etiología de la ectopia amigdalina asimétrica, 
pero en los pocos casos publicados presentan 
resultados similares, ya que están asociados con 
asimetría craneal y alteraciones de la columna 
cervical como la escoliosis, síndrome de Klippel-
Feil entre otros.2,3,11-13  
El tratamiento quirúrgico varía en dependencia 
de la patología asociada, pero existe unificación 
de criterio en desarrollar craniectomía de fosa 
posterior, laminectomía de C1, C2 y en ocasiones 
hasta C3, además de retirar el anillo que forma el 
agujero magno y las adherencias aracnoideas.2-13  
El tratamiento quirúrgico aplicado al caso clínico 
coincide con los criterios de la literatura médica 
actual, 2-13 pero en el caso presentado existía 
compresión unilateral izquierda (figura 2) por lo 
que se desarrolló descompresiva de fosa 
posterior más amplia a la izquierda. Presentando 
evolución satisfactoria en los primeros 30 días y 
a los 3 meses se identificó mejoría de los 
síntomas clínicos.  
 
 
 
CONCLUSIONES  
La malformación de Chiari tipo I asimétrico es 
frecuente, la asimetría puede desencadenar 
síntomas unilaterales. La hipertrofia amigdalina 
unilateral es una entidad rara que puede estar 
asociada a malformación de Chiari tipo I, 
aumentando el grado de compresión unilateral de 
tallo cerebral, favoreciendo los síntomas 
deficitarios asimétricos y respondiendo 
favorablemente a la craniectomía descompresiva 
de fosa posterior con mayor extensión ipsilateral 
a la compresión.  
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